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Pacjenci z zespołem Fallota po korekcji wady.
Leczymy czy tylko korygujemy?
Patients after surgical repair of tetralogy of Fallot. Treatment or correction
Edward Malec, Katarzyna Malec, Katarzyna Januszewska
Department of Cardiac Surgery, Ludwig Maximilian University Munich, Niemcy
WSTĘP
Tetralogia Fallota jest najczęściej występującą siniczą wadą
serca. Głównymi składowymi zespołu Fallota są: duży, niere-
strykcyjny ubytek przegrody miedzykomorowej i zwężenie
drogi odpływu z prawej komory (RVOT). Pacjenci z zespo-
łem Fallota od ponad 50 lat są z powodzeniem leczeni chi-
rurgicznie. W 1944 r. Alfred Blalock z inspiracji kardiologa
Heleny Taussig rozpoczął chirurgiczne leczenie zespołu Fal-
lota. Wykonał zespolenie tętnicy podobojczykowej z tętnicą
płucną, i zwiększając w ten sposób przepływ płucny, złago-
dził stopień niedotlenienia [1]. Pierwszej całkowitej korekcji
zespołu Fallota dokonał C. Walton Lillehei w 1954 r. przy
użyciu krążenia skrzyżowanego [2]. Korekcja chirurgiczna
wady polega na zamknięciu ubytku w przegrodzie między-
komorowej i rekonstrukcji RVOT. U większości pacjentów
integralną część korekcji stanowi przecięcie i poszerzenie nie-
dorozwiniętego pierścienia tętnicy płucnej.
Skuteczność leczenia pacjentów z zespołem Fallota jest
jednym z największych osiągnięć w chirurgii wrodzonych wad
serca. Obecnie śmiertelność pooperacyjna jest znikoma,
a wczesne wyniki są zadowalające. Jakość życia, wydolność
wysiłkowa, stan psychosocjalny czy konieczność opieki me-
dycznej osób po korekcji zespołu Fallota niewiele różnią się
od tych samych parametrów w populacji ogólnej [3, 4].
Wskaźnik przeżywalności pacjentów po korekcji zespołu Fal-
lota jest tylko niewiele niższy od przewidywanej wartości tego
wskaźnika w populacji ogólnej [5]. Kobiety po korekcji ze-
społu Fallota dobrze tolerują ciążę i poród [6]. Istnieją donie-
sienia o osiągnięciu 70. lub nawet 80. roku życia przez pa-
cjentów, u których w wieku dojrzałym wykonano korekcję
zespołu Fallota [7].
Jednak u 5–25% osób w drugiej lub trzeciej dekadzie od
korekcji wady pojawiają się różne problemy kliniczne wyma-
gające farmakoterapii, interwencyjnego zabiegu kardiologicz-
nego lub ponownej operacji [8, 9]. Z roku na rok rośnie popu-
lacja pacjentów po korekcjach zespołu Fallota, którzy wyma-
gają dalszej opieki kardiologicznej. W okresie odległym naj-
istotniejsze dolegliwości tych osób, takie jak postępujące
ograniczenie wydolności wysiłkowej i pogorszenie jakości życia,
są związane przede wszystkim z dysfunkcją prawej komory (RV)
i zaburzeniami rytmu serca [10, 11]. Najgroźniejszym późnym
następstwem korekcji zespołu Fallota są nagłe zgony [12, 13].
Obserwacja tych powikłań zmusza do bardziej krytycznej ana-
lizy stosowanych technik chirurgicznych i wieku przeprowa-
dzania operacji korekcyjnych (akceptowanych uprzednio tyl-
ko na podstawie wyników wczesnych).
Modyfikacje metod leczenia pacjentów z zespołem Fal-
lota, m.in. przesunięcie wieku korekcji tej wady na okres
noworodkowy lub wczesnoniemowlęcy, miały na celu
zmniejszenie liczby powikłań odległych. Wczesna korekcja
może zapobiegać włóknieniu RV, które zachodzi wówczas,
gdy jest ona narażona na systemowe ciśnienie w związku
z obecnością dużego ubytku przegrody międzykomorowej
[13]. Wykonanie korekcji we wczesnym okresie skraca czas
sinicy nasilającej włóknienie mięśnia sercowego i wiąże się
z użyciem mniejszej łaty w celu zamknięcia ubytku w prze-
grodzie międzykomorowej, ograniczając w ten sposób ry-
zyko wystąpienia dysfunkcji RV [14]. Ograniczenie liczby
korekcji przezpierścieniowych, po których zastawka tętnicy
płucnej stawała się „planowo” niedomykalna, czy zmniej-
szenie radykalności resekcji tkanek z RVOT są podyktowa-
ne dążeniem do zmniejszenia ryzyka dysfunkcji RV wyni-
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kającej z niedomykalności zastawki płucnej, zbliznowaceń
i zaburzeń rytmu serca [15].
ZABURZENIA FUNKCJI PRAWEJ KOMORY
I NIEDOMYKALNOŚĆ ZASTAWKI
TĘTNICY PŁUCNEJ
Liczne obserwacje wskazują, że dysfunkcja RV i zaburzenia
rytmu serca są ścisle związane z przewlekłą niedomykalno-
ścią zastawki tętnicy płucnej i pooperacyjnym zbliznowace-
niem mięśnia RV [8, 16]. Tego rodzaju zaburzenia są praw-
dopodobnie spowodowane częstym przecinaniem pierście-
nia zastawki tętnicy płucnej, zbyt radykalną resekcją tkanek
z RVOT i wykonywaniem korekcji w późniejszym wieku [14,
17]. Dodatkowymi czynnikami wpływającymi na czynność
RV jest obecność tętniaka lub sztucznego materiału w RVOT,
wszczepionego w celu jej poszerzenia [10].
Niedomykalność zastawki tętnicy płucnej z czasem pro-
wadzi do przeciążenia objętościowego RV, do jej rozstrzeni
i w konsekwencji do upośledzenia funkcji. Istnieją rozbieżne
opinie, czy tego rodzaju zaburzenia mają również negatywny
wpływ na funkcję lewej komory (LV) [18, 19]. U większości
pacjentów z przewlekłą niedomykalnością zastawki tętnicy
płucnej na ogół nie obserwuje się ewidentnych objawów cho-
robowych. Jednak testy wysiłkowe wykonane u tych osób
wskazują na istotne ograniczenie wydolności fizycznej [20].
U pacjentów po korekcji zespołu Fallota obserwuje się
zaburzenia czynności zarówno rozkurczowej, jak i skurczo-
wej RV [21–23]. Stopień upośledzenia czynności rozkurczo-
wej RV (ograniczenie podatności) wiąże się z rozległością
obszaru uszkodzenia miokardium w czasie operacji i stopniem
przerostu komory zależnym od wieku przeprowadzenia ko-
rekcji [23, 24]. Wykazano dość ścisłą zależność między stop-
niem upośledzenia wypełniania RV a wynikami testu wysiłko-
wego [20]. Z drugiej strony dysfunkcja rozkurczowa może opóź-
niać powstanie następstwa niedomykalności zastawki płucnej
i przyczynić się do lepszej tolerancji wysiłku [25].
Stopień zaburzenia czynności skurczowej RV, obserwo-
wany u pacjentów po korekcji zespołu Fallota, zależy od stop-
nia niedomykalności zastawki tętnicy płucnej. Wykazano istot-
nie większe upośledzenie kurczliwości RV u osób z wyższym
stopniem niedomykalności zastawki [26, 27]. Wydaje się więc,
że jednym z najistotniejszych czynników determinujących
jakość życia po korekcji zespołu Fallota jest stopień niedo-
mykalności zastawki tętnicy płucnej.
Niedomykalność zastawki płucnej u pacjentów opero-
wanych metodą przezpierścieniową nasila się przy współist-
nieniu resztkowego zwężenia pnia i/lub gałęzi tętnicy płuc-
nej [28]. Przewlekła niedomykalność zastawki tętnicy płuc-
nej prowadzi do przeciążenia objętościowego RV, poszerze-
nia jej światła i postępującej dysfunkcji. O odwracalności
powstałych zmian świadczy poprawa funkcji RV po wszcze-
pieniu zastawki płucnej [29–33].
Wykazano, że wczesne wszczepienie zastawki, przed
powstaniem znacznej rozstrzeni, prowadzi do powrotu jej
wymiarów do prawidłowych wielkości i zapobiega dysfunk-
cji [11, 24, 30, 34]. Szczególnie wyraźna poprawa następuje
u osób, u których wymianę zastawki połączono z resekcją
akinetycznego/dyskinetycznego tętniakowatego fragmentu
ściany RVOT [24].
Obecnie wskazaniami do wszczepienia zastawki tętnicy
płucnej są stopniowe zmniejszanie się wydolności wysiłko-
wej pacjentów (w klasyfikacji NYHA stopień III lub wyższy),
obniżenie frakcji wyrzutowej RV i LV oraz wspówystępowa-
nie istotnych klinicznie zaburzeń rytmu serca. Komorowe za-
burzenia rytmu wspołistniejące z istotną niedomykalnością
zastawki tętnicy płucnej są bezwzględnym wskazaniem do
wymiany zastawki, plastyki RVOT i zastawki trójdzielnej.
Dotychczas nie ma natomiast zgodności co do wszczepienia
zastawki u pacjentów bez objawów. Z ostatnich badań wyni-
ka jednak, że prawdopodobieństwo powrotu prawidłowej
funkcji komory jest znacznie wyższe u osób, u których wszcze-
piono zastawkę wówczas, gdy poźnorozkurczowa pojemność
RV nie przekroczyła wartości 170 ml/m2 [32].
Ryzyko operacyjne wszczepienia zastawki tętnicy płuc-
nej jest stosunkowo niskie [29, 31]. Obecnie dostępne są za-
stawki mechaniczne, homogeniczne lub ksenogeniczne, do-
bierane w zależności od preferencji ośrodka i warunków ana-
tomicznych. Wszczepienie chirugiczne zastawki często jest
połączone z innymi zabiegami, takimi jak: resekcja tętniaka
lub poszerzenie zwężenia RVOT oraz usunięcie resztkowych
zwężeń tętnic płucnych czy korekcja niedomykalności za-
stawki trójdzielnej [24].
Nową, atrakcyjną dla pacjentów metodą, jest wszcze-
pianie przezskórne zastawki [35]. Ta technika obecnie jest
zarezerwowana głównie dla osób starszych oraz dla tych,
u których w czasie korekcji wady między RV a tętnicę płucną
wszczepiono biologiczną protezę naczyniową. Ograniczenie
tej metody tylko do starszych pacjentów jest spowodowane
wielkością produkowanych zestawów przeznaczonych do
wszczepiania i rozmiarami samych zastawek.
ZABURZENIA RYTMU SERCA I NAGŁE ZGONY
Nagłe zgony po korekcji zespołu Fallota, które występują
z częstością 0,5%/rok, są spowodowane głównie zaburzenia-
mi rytmu serca i resztkowymi zaburzeniami hemodynamicz-
nymi [36]. Na ryzyko nagłego zgonu narażeni są przede
wszystkim pacjenci z blokiem przedsionkowo-komorowym,
komorową tachykardią, przedsionkowymi zaburzeniami ryt-
mu, przerostem RV, resztkowym zwężeniem RVOT, resztko-
wym ubytkiem przegrody międzykomorowej, upośledzeniem
czynności rozkurczowej RV i przedłużeniem czasu trwania
zespołu QRS [12]. Nie zidentyfikowano jednak pojedyncze-
go czynnika odpowiedzialnego za nagłe zgony. Zwłóknienia
w RVOT po usunięciu jej zwężenia, blizny w przegrodzie
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międzykomorowej w okolicy łaty zamykającej ubytek stano-
wią anatomiczne podłoże dla powstawnia komorowych za-
burzeń rytmu serca [16]. Znamiennie częściej dochodzi do
zgonu pacjentów, u których w badaniach elektrofizjologicz-
nych czas trwania zespołu QRS przekracza 180 ms [32, 37].
Przedłużenie czasu trwania zespołu QRS jest prawdopodob-
nie wynikiem połączenia takich czynników, jak uszkodzenie
miokardium i prawej odnogi pęczka Hisa w czasie operacji
oraz powiększenie RV [16]. Z kolei u chorych z tachykardią
komorową częściej stwierdza się zaburzenia strukturalne, ta-
kie jak niedomykalność zastawki tętnicy płucnej, zastawki trój-
dzielnej lub tętniak RVOT [38].
Postulowano, że korekcja chirurgiczna tych zaburzeń
może zmniejszać ryzyko komorowych tachykardii czy nagłe-
go zgonu. Z ostatnich badań wynika jednak, że wszczepienie
zastawki tętnicy płucnej nie zmniejsza ryzyka zgonu czy czę-
stości występowania tachykardii [39].
Ryzyko nagłego zgonu po korekcji zespołu Fallota zmniej-
sza się wraz z wiekiem pacjenta [5, 36], natomiast ektopicz-
ne pobudzenia komorowe częściej obserwuje się u osób
operowanych w późniejszym wieku i częstość tego rodzaju
zaburzeń wzrasta z wiekiem chorych [40]. Należy jednak
podkreślić, że dotychczasowe analizy przyczyn nagłych zgo-
nów mają charakter retrospektywny.
W celu zmniejszenia ryzyka nagłego zgonu u pacjentów
po korekcji zespołu Fallota wskazane jest chirurgiczne lub drogą
interwencyjnego zabiegu kardiologicznego usunięcie wszyst-
kich resztkowych zaburzeń hemodynamicznych. Antyarytmicz-
na farmakoterapia jest zalecana u pacjentów z komorowymi
zaburzeniami rytmu, u których usunięto resztkowe zaburze-
nia hemodynamiczne. Wszczepienie defibrylatora w celu pre-
wencji nagłego zgonu powinno być zarezerwowane dla osób
z istotną dysfunkcją RV, u których wystąpiło migotanie komór
lub omdlenie spowodowane komorową tachykardią [41].
W niektórych przypadkach komorowych tachykardii sku-
teczne mogą być różne formy ablacji [42].
ZMIANY W AORCIE
Najczęstszym wskazaniem do reoperacji pacjentów po ko-
rekcji zespołu Fallota są zaburzenia w RVOT. Często nie zwra-
ca się uwagi, że zmiany patologiczne mogą dotyczyć rów-
nież drogi wypływu z lewej komory. W badaniach echokar-
diograficznych u dorosłych pacjentów stwierdza się postępu-
jące poszerzenie aorty wstępującej i niedomykalność zastawki
aorty [43, 44]. Prawdopodobnie jest to spowodowane zwięk-
szonym przepływem krwi przez aortę, w związku z prawo-
lewym przeciekiem przez ubytek międzykomorowy przed ko-
rekcją wady. Zmiany histologiczne w ścianie aorty u osób po
korekcji zespołu Fallota są podobne do obserwowanych
w zespole Marfana [45]. Zaburzenia te dotyczą błony środ-
kowej ściany aorty i polegają na degeneracji komórek mięśni
gładkich i fragmentacji włókien sprężystych. Mimo to u tych
pacjentów bardzo rzadko dochodzi do rozwarstwienia aorty.
Obserwacje te wskazują, że chorzy z zespołem Fallota
wymagają okresowej oceny nie tylko RVOT, ale również aor-
ty. Tendencja do operowania dzieci z zespołem Fallota
w coraz to młodszym wieku i szybsza normalizacja przepły-
wu w aorcie wstępującej może spowodować, że zmiany pa-
tologiczne w aorcie będą stwierdzane coraz rzadziej.
Z powyższych rozważań wynika, że u części pacjentów
w okresie odległym po korekcji zespołu Fallota dochodzi do
różnych zaburzeń w układzie sercowo-naczyniowym. Choć
są to niezbyt częste nieprawidłowości, nasuwa się pytanie,
czy nie należy zmienić strategii leczenia tych chorych? Świa-
domość wzrastającej liczby dorosłych pacjentów po korekcji
zespołu Fallota jest z jednej strony silną motywacją do po-
szukiwania metod terapii odległych powikłań, a z drugiej —
do poczynienia prób optymalizacji sposobu leczenia chirur-
gicznego w celu prewencji takich powikłań.
Stan pacjentów po korekcji zespołu Fallota, u których
wystąpiły przedstawione problemy, można poprawić, usu-
wając chirurgicznie lub drogą interwencyjnego zabiegu kar-
diologicznego resztkowe zaburzenia hemodynamiczne.
W celu prewencji tego rodzaju powikłań należy zoptymali-
zowć strategię leczenia, dobierając najodpowiedniejszy wiek
do korekcji i modyfikując technikę chirurgiczną. Powstaje też
pytanie, czy taki rodzaj i taka częstość powikłań są wystar-
czającym motywem do zmiany sposobu terapii pacjentów
z zespołem Fallota? Aby ustalić odpowiednie postępowanie,
należy odpowiedzieć na wiele istotnych pytań:
1. Jaki jest optymalny wiek dziecka do przeprowadzenia ko-
rekcji zespołu Fallota?
a. Czy jest to okres noworodkowy niezależnie od nasile-
nia objawów?
b. Czy jest to wiek niemowlęcy dla wszystkich pacjen-
tów, niezależnie od objawów i morfologii wady?
c. Czy w niektórych przypadkach wskazana jest korek-
cja dwuetapowa?
2. Jaka jest najlepsza metoda chirurgiczna?
a. Czy jest to klasyczna przezkomorowa droga dostępu?
b. Czy też jest to droga przezprzedsionkowa/przezpłucna?
Kluczowe pytania dotyczą więc wieku i metody chirurgicz-
nej oraz wyboru najlepszego ich skojarzenia w celu maksymal-
nego ograniczenia liczby odległych powikłań. Wczesne wykona-
nie korekcji wady, bez uprzedniego wykonania zespolenia syste-
mowo-plucnego (np. Blalock-Taussig), eliminuje potencjalne po-
wikłania takich zespoleń, jak: przeciążenie objętościowe serca,
zatory skrzyżowane, rozwój krążenia obocznego i deformacje tęt-
nic płucnych. Operacja w wieku noworodkowym wiąże sie także
z użyciem mniejszej łaty w celu zamknięcia ubytku międzyko-
morowego i w konsekwencji mniejszym obszarem zbliznowa-
cenia przegrody międzykomorowej. Przy korekcji w wieku no-
worodkowym cześciej zachodzi jednak konieczność przecięcia
pierścienia tętnicy płucnej i wytworzenia niedomykalności za-
stawki. Korekcja w tym wieku wiąże sie również z wyższą śmier-
telnością okołooperacyjną i częstością powikłań wczesnych.
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Jednocześnie ryzyko związane z wykonaniem zespole-
nia systemowo-płucnego w dzisiejszych czasach, w związku
z udoskonaleniem techniki chirurgicznej i dzięki licznym
modyfikacjom, jest stosunkowo niewielkie. Niemniej jednak
zespolenia poprzedzające korekcje powinny być zarezerwo-
wane tylko dla noworodków z dużym stopniem niedotlenie-
nia, niską masą ciała, niedorozwiniętymi tętnicami płucnymi
lub współistnieniem wad innych narządów (np. zarośnięcie
przełyku). Obecnie coraz częściej uważa się, że u większości
pacjentów korekcja wady powinna być przeprowadzona
w wieku niemowlęcym, bez wykonywania zespolenia syste-
mowo-płucnego.
O wiele więcej kontrowersji budzi wybór optymalnej
techniki chirurgicznej. W ostatnich latach upowszechniono
przezprzedsionkowo-przezpłucną technikę korekcji zespołu
Fallota. W ten sposób ogranicza się częstość wykonywania
wentrikulotomii. Ubytek w przegrodzie międzykomorowej za-
mykany jest przez przedsionek. Pierścień tętnicy płucnej po-
zostaje nienaruszony. Plastykę zastawki tętnicy płucnej i usu-
nięcie nieprawidłowych pasm mięśniowych z RVOT wyko-
nuje się przez tętnicę płucną i/lub prawy przedsionek. W ten
sposób zmniejsza się ryzyko odległej dysfunkcji RV i niedo-
mykalności zastawki tętnicy płucnej. Wady tej metody to sto-
sunkowo wysoka częstość resztkowych zwężeń RVOT i ko-
nieczność reoperacji. Ten sposób postępowania powinien być
zarezerwowany dla starszych dzieci, często po uprzednich
zespoleniach systemowo-płucnych. Trudno jest jednoznacz-
nie odpowiedzieć na pytanie, która z metod: klasyczna prze-
zkomorowa czy przezprzedsionkowo-przezpłucna jest ko-
rzystniejsza, brakuje bowiem prospektywnych randomizo-
wach badań. Obecnie jednak korekcja przezprzedsionkowo-
-przezpłucna jest metodą preferowaną przez wiele ośrodków
[46]. U pacjentów bez objawów taką operację należy prze-
prowadzić około 12. miesiąca życia.
Decyzja dotycząca czasu i sposobu leczenia pacjentów
z zespołem Fallota powinna być wynikiem wspólnie wypra-
cowanego stanowiska kardiologów i kardiochirurgów. Tylko
w taki sposób podejmowane decyzje mogą przyczynić się do
zmniejszenia liczby wczesnych i odległych powikłań oraz
poprawy jakości życia pacjentów po korekcji zespołu Fallota.
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